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1. L’histoire 
Un homme, âgé de 80 ans, consultait pour une dyspnée d’effort s’aggravant depuis 3 à 4 ans. Son médecin 
traitant signalait également une claudication de la mâchoire et des douleurs scapulaires inflammatoires depuis 
quelques semaines et évoquait le diagnostic d’une artérite à cellules géantes temporales. Ce patient avait un 
myélome à IgG Kappa stade III traité 10 ans auparavant par 12 cures de melphalan/prednisone et 
biphosphonates. Une leucémie lymphoïde chronique stade A était diagnostiquée un an après le myélome. Une 
vascularite nécrosante avec atteinte neurologique périphérique survenait 3 ans après le traitement du myélome 
et nécessitait un traitement par prednisone, 6 bolus de cyclophosphamide relayés par azathioprine pendant un 
an puis mycophénolate mofétil pendant 5 ans. Il avait également une cardiomyopathie ischémique pontée et 
valvulaire aortique. 
À l’examen, les artères temporales étaient indurées et non battantes. On notait également une hypertrophie 
des deltoïdes, des quadriceps et muscles fessiers, une macroglossie, des tuméfactions de  la face muqueuse de 
la lèvre inférieure (Fig. 1) ainsi qu’une ataxie proprioceptive invalidante. Il n’y avait pas d’insuffisance 
cardiaque ni d’anomalie auscultatoire pulmonaire. On notait une augmentation en 6 mois du pic de 16,1 g/L 
à 19,1 g/L sur l’électrophorèse des protéines, une protéinurie à 2,2 g/24 h, une insuffisance rénale 
(créatininémie : 130 moL/L) et une anémie (taux d’hémoglobine : 10,5 g/dL), un syndrome inflammatoire 
(taux de fibrinogène : 6 g/L, CRP : 26 mg/L). 
2. Le diagnostic 
Une amylose AL avec atteinte musculaire, rénale, articulaire, temporale et salivaire compliquant un 
myélome multiple IgG Kappa. 
3. Les commentaires 
 
Fig. 1. Hypertrophie des glandes salivaires accessoires. 
L’hypertrophie des glandes salivaires accessoires faisait suspecter une amylose AL compliquant un 
myélome multiple à IgG Kappa. L’analyse anatomopathologique d’une biopsie des glandes salivaires 
accessoires et d’un segment d’artère temporale  révélait un dépôt amyloïde sur les colorations au rouge Congo 
et en fluorescence jaune-vert en lumière polarisée. Une coloration complémentaire au permanganate, 
confirmait l’amylose AL. Le bilan d’extension de cette amylose permettait de supposer une atteinte rénale 
(protéinurie constituée de 80 % d’albumine). Une atteinte osseuse, musculaire était également possible en 
raison des anomalies de signal à l’IRM de l’épaule. L’atteinte cardiaque n’était pas confirmée sur l’aspect du 
myocarde en échographie [1]. Si l’atteinte de l’artère temporale est classique dans une artérite à cellules 
géantes (ACG), l’atteinte de la langue et notamment la macroglossie n’est pas une manifestation écartant cette 
vascularite [2]. Une protéinurie chez des patients porteurs d’une ACG a pu révéler une amylose secondaire 
avec atteinte rénale [3] qui a motivé la biopsie de l’artère temporale pour différencier une amylose AL d’une 
amylose AA. L’anatomopathologie montrait des parois artérielles épaissies par d’importants dépôts 
d’amylose sans vascularite. Le patient présentait une claudication de la mâchoire par atteinte amyloïdienne 
du complexe artérielle carotidien externe. Cette symptomatologie bien que rare, a déjà été décrite dans la 
littérature [4,5]. Au sein d’une cohorte de 237 patients atteints d’amylose AL, 9 % avaient une claudication 
de la mâchoire. Sur ces 22 patients, 4 avaient un myélome multiple [5]. Après la troisième cure, l’évolution 
était partiellement favorable avec diminution du galbe des épaules et des muscles fessiers, diminution des 
douleurs rhizoméliques, de la claudication de la mâchoire et nette régression de l’atteinte neurologique. Il est 
actuellement toujours en traitement. 
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